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Traitement médical des troubles 
du rythme 

S. Dinanian 

Le traitement médical des troubles du rythme a cédé du terrain aux approches non pharmacologiques, en 
particulier en ce qui concerne les tachycardies jonctionnelles et les tachycardies ventriculaires. Cest à 
l'étage auriculaire, et en particulier pour la fibrillation auriculaire dans sa forme paroxystique, que le 
traitement antiarythmique est le plus prescrit L' anticoagulation représente une part importante de la 
prise en charge dans cette pathologie, connaissant son fort potentiel emboligène. La fibrillation 
auriculaire chronique persistante peut être respectée, en ralentissant la cadence ventriculaire si la 
tolérance est bonne. Pour le f lutter auriculaire, l'ablation de l'isthme cavotricuspidien est le traitement de 
choix. Il en va de même pour les réentrées jonctionnelles, qu'elles utilisent une voie accessoire ou une voie 
lente nodale. Les troubles du rythme ventriculaire nécessitent un bilan précis de la cardiopathie causale 
pour définir au mieux la part respective du traitement médical et du défibrillateur implantable. 
L'association : traitement antiarythmique-défibrillateur permet de réduire le nombre d'épisodes à traiter 
par choc électrique interne. Certaines pathologies rares, correspondant à des anomalies génétiques sur 
les canaux ioniques, peuvent engendrer des troubles du rythme ventriculaire graves. Le syndrome du QT 
long congénital ainsi que les tachycardies cathécholergiques bénéficient des bêtabloquants. Le 
défibrillateur reste actuellement la meilleure arme pour les autres canalopathies. 
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■ Introduction 

Les antiarythmiques sont prescrits dans le but d'interrompre 
une tachycardie ou d'en prévenir les récidives. Leur mécanisme 
d'action essentiel est directement électrophysiologique par 



Tableau 1 . 

Classification de Vaughan-Williams. 

Classe I : dépression du courant sodique rapide 

A - quinidine, procaïnamide, ajmaline, disopyramide 
B - lidocaïne, mexilétine, diphénylhydantoïne 
C - flécaïnide, propafénone, cibenzoline 
Classe II : antagoniste bêta-adrénergique 
Tous les bêtabloquants 

Classe III : prolongation de la durée du potentiel d'action 

Amiodarone, sotalol, brétylium 

Classe IV : dépression du courant calcique 

Vérapamil, diltiazem 



blocage d'un courant membranaire participant au potentiel 
d'action. Les digitaliques et les bêtabloquants ne répondent pas 
directement à cette définition mais sont utilisés pour leur 
propriété cholinergique et antiadrénergique respectivement. Le 
risque d'effet proarythmique ou extracardiaque doit inciter à 
une grande prudence et à un respect strict des règles de 
prescription, a fortiori pour les associations d'antiarythmiques. 

Les médicaments antiarythmiques sont classés selon leur effet 
électrophysiologique dominant (classification de Vaughan- 
Williams) (Tableau 1). Le « Sicilian Gambit » W est le résultat 
d'une réunion d'experts qui s'est intéressée aux effets des 
médicaments sur les canaux ioniques, les récepteurs, les pompes 
et échangeurs. Il a le mérite d'être exhaustif, mais sa complexité 
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nuit à son utilisation pratique. La recherche dans le domaine 
des antiarythmiques a été freinée par les résultats inquiétants de 
la célèbre étude CAST ^ et du risque de torsades de pointes 
avec les antiarythmiques de classe III. La dronédarone, amioda- 
rone sans iode est une molécule en développement. 

C'est ainsi que se sont développées des techniques non 
pharmacologiques de traitement radical des troubles du 
rythme : l'ablation par radiofréquence ou par cryothérapie des 
macrocircuits de réentrée, particulièrement adaptée à la destruc- 
tion d'une voie accessoire auriculoventriculaire, d'une voie lente 
intranodale ou d'un flutter auriculaire. Soulignons également 
l'émergence du défibrillateur implantable dans le traitement des 
troubles du rythme ventriculaire graves, qui permet d'améliorer 
significativement le pronostic vital de certains patients en 
combinaison avec le traitement pharmacologique. 



■ Fibrillation auriculaire 

Le traitement de la fibrillation auriculaire (FA) dépend de la 
tolérance clinique de l'arythmie, de son caractère paroxystique 
ou persistant et de l'existence d'une cardiopathie. Il comporte 
deux volets : antiarythmique et anticoagulant. 

Le maintien en rythme sinusal présente des avantages liés au 
rôle hémodynamique de la systole auriculaire, permettant 
d'éviter un remodelage électrique de l'oreillette ayant lui-même 
tendance à entraîner une récidive de FA. Il permet également 
d'éviter l'évolution vers la cardiopathie rythmique et la surve- 
nue d'événements emboliques. Enfin, il permet de contrôler les 
symptômes (palpitations, dyspnée) et d'améliorer la qualité de 
vie. 

FA paroxystique 

Dans la FA paroxystique, en l'absence de cardiopathie sous- 
jacente, un antiarythmique de classe IC est indiqué en première 
intention, en l'absence des contre-indications (bloc de branche 
gauche ou bloc de branche droit-déviation droite ou gauche de 
l'axe de QRS). Si la FA est de déclenchement vagal, le disopyra- 
mide ou le flécaïnide seront préférés pour leur effet vagoly tique. 
Les bêtabloquants et le sotalol sont particulièrement efficaces 
dans les FA catécholergiques. 

En cas d'échec, l'amiodarone est préconisée seule [3] ou en 
association avec un antiarythmique de classe I. Il faut proscrire 
les associations entre médicaments qui allongent tous deux 
l'intervalle QT en raison du risque accru de survenue de 
torsades de pointes. 

Le traitement prophylactique des récidives de FA en présence 
de cardiopathie est impératif quand le trouble du rythme a 
déstabilisé un état hémodynamique précaire. En revanche, si 
l'arythmie est bien tolérée cliniquement, il faut mettre en 
balance l'intérêt du maintien en rythme sinusal et le risque 
d'effet délétère du traitement antiarythmique. En effet, les 
antiarythmiques de classe IC sont inotropes négatifs et peuvent 
aggraver les anomalies de conduction infranodales. L'étude 
CAST Œ a démontré leur potentiel proarythmique au décours 
d'un infarctus du myocarde. Le sotalol est inotrope négatif et 
présente un risque d'allongement de QT dangereux chez des 
patients traités par diurétiques, les exposant à un risque accru 
de torsades de pointes. 

Pour les fractions d'éjection basses, le recours à l'amiodarone 
est légitime en première intention. Les résultats de l'étude CHF- 
STAT M montrent une réduction des épisodes de FA et une 
diminution de la mortalité des patients en rythme sinusal. Les 
effets secondaires graves de ce médicament sont dominés par les 
dysthyroïdies induites et le risque de fibrose pulmonaire. Pour 
pallier les dysthyroïdies, une nouvelle molécule est en dévelop- 
pement : la dronédarone qui ne comporte pas d'iode. Elle 
semble efficace pour prévenir les récidives de FA après cardio- 
version, sans risque accru de torsades de pointes à la dose de 
800 mg par jour. ^. Cependant, en présence d'insuffisance 
cardiaque modérée à sévère, on observe une surmortalité dans 
le groupe dronédarone. [6] La dronédarone semble efficace pour 



prévenir la FA des patients sans insuffisance cardiaque. Les 
nouveaux antiarythmiques de classe III sont également effi- 
caces : 

• l'azimilide, bloqueur des composants lent et rapide du 
courant potassique rectifieur entrant retardé, évalué dans 
l'essai ALIVE, L 7 i permet de réduire l'incidence des FA et 
flutter dans le postinfarctus à fraction basse, sans majorer la 
mortalité. Toutefois, ce médicament n'a pas d'autorisation de 
mise sur le marché dans la prévention de la FA ; 

• le dofétilide, étudié dans le bras insuffisance cardiaque de 
l'étude DIAMOND, ^ a montré son efficacité pour la préven- 
tion de la FA et son innocuité en cas d'altération de la 
fraction d'éjection. 

Il faut rappeler que certains essais avec de nouveaux antia- 
rythmiques de classe III n'ont pas été aussi concluants. Pour 
exemple, le d-sotalol évalué dans l'étude SWORD (fraction 
d'éjection < 40 % et infarctus récent ou insuffisance cardiaque 
postinfarctus tardive > 42 jours) L9J a engendré une surmortalité 
significative dans le groupe traité et conduit à une interruption 
prématurée de l'étude. 

La cardiopathie ischémique constitue une entité particulière 
où le bénéfice des bêtabloquants n'est plus à prouver, a fortiori 
en cas de fraction d'éjection altérée. Pour cette raison, le 
dl-sotalol en prévention de récidive de FA tient une place de 
choix sur ce terrain. 

Dans la cardiomyopathie hypertrophique (CMH), l'incidence 
de la FA est deux à quatre fois plus élevée que dans la popula- 
tion générale. Elle est généralement mal tolérée au plan 
hémodynamique, par perte de la systole auriculaire sur muscle 
épais et peu compliant. Le sotalol est la meilleure option dans 
les CMH. Le recours aux antiarythmiques de classe IC ou à 
l'amiodarone est justifié en cas d'échec du sotalol. 



FA persistante 

Dans la FA chronique persistante, deux attitudes sont possi- 
bles : 

• respect de l'arythmie avec contrôle de la fréquence cardia- 
que ; 

• réduction par cardioversion chimique ou électrique 
et traitement antiarytmique pour maintien du rythme 
sinusal. 

Dans les deux cas, une anticoagulation efficace est nécessaire. 
La réduction est sensée améliorer les signes fonctionnels et 
réduire le risque embolique. Cependant, l'étude PIAF t 10 ! 
comportant 252 patients tirés au sort entre réduction et 
ralentissement, avec comme paramètre principal les symptômes 
dus à la FA, n'a pas mis en évidence de différence entre les deux 
groupes sur une année de suivi. Plus récemment, les études 
AFFIRM W et RACE ^ (4060 et 522 patients inclus respective- 
ment) comparant les deux stratégies concernant la mortalité, 
n'ont pas démontré de bénéfice de l'une ou l'autre attitude. Le 
nombre d'hospitalisations et d'effets secondaires liés au traite- 
ment a été supérieur dans le groupe contrôle du rythme pour 
l'étude AFFIRM. La conclusion de non-infériorité de la straté- 
gie - ralentir la FA par rapport à une réduction et maintien du 
rythme sinusal - s'applique à une population spécifique : 
patients de plus de 65 ans. 

L'attitude à adopter, plus généralement, dépend de chaque 
cas. Une mauvaise tolérance clinique avec palpitations gênantes 
ou la survenue d'une cardiopathie rythmique, incite à un 
traitement agressif pour maintenir le rythme sinusal : essais 
d'antiarythmiques en respectant les contre-indications liées au 
terrain, envisager une association d'antiarythmiques, associer 
l'ablation nodale et la stimulation cardiaque ventriculaire droite 
et plus rarement, isolement des veines pulmonaires par ablation 
par radiofréquence. Le défibrillateur auriculaire n'a pas encore 
de place clairement définie. Inversement, une FA non ressentie, 
sans facteur de risque embolique peut justifier une tentative de 
réduction suivie d'un traitement préventif des récidives, sans 
acharnement en cas d'échec. 
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Traitement anticoagulant 

La FA entraîne une perte de la systole auriculaire efficace, une 
augmentation de la pression intra-auriculaire et une dilatation 
cavitaire. Cette situation favorise la stase sanguine et la forma- 
tion de thrombus. C'est une des pathologies les plus emboligè- 
nes, multipliant par six le risque d'accidents vasculaires 
cérébraux (AVC) ischémique. [13] L'échographie transœsopha- 
gienne retrouve des thrombi dans l'oreillette gauche chez 10 à 
30 % des patients en FA selon les études et du contraste 
spontané chez 52 %. L'incidence des AVC augmente avec l'âge. 
Dans l'étude Framingham, t 14 l le risque d'AVC est de 1,5 % 
entre 50 et 59 ans et augmente à 23,5 % entre 80 et 89 ans. La 
FA est également responsable d'infarctus cérébraux silencieux, 
détectés par scanner cérébral chez 15 % des patients sans 
antécédent d'AVC. 

Le risque embolique est identique en FA paroxystique et 
permanente t 15 > 16 1 mais la prévention du risque dans les formes 
paroxystiques est incertaine car l'essentiel des études a inclus 
des patients en FA permanente. 

La réduction pharmacologique ou électrique d'une FA récente 
est possible après 3 semaines d'anticoagulation efficace par AVK 
ou après 48 heures d'héparine si l'échocardiographie transœso- 
phagienne ne retrouve pas de thrombus dans l'oreillette gauche. 
Il n'y a pas de différence de survenue d'accident embolique 
entre ces deux stratégies mais le risque hémorragique est 
significativement moindre dans le groupe « échoguidé ». 

Dans les formes persistantes ou permanentes, il existe des 
sous-groupes de patients à fort risque embolique : âge > 75 ans, 
cardiopathie sous-jacente, antécédent d'AVC ou d'accident 
ischémique transitoire (AIT), hypertension artérielle (HTA), 
diabète. En l'absence de l'un de ces facteurs de risque on peut 
envisager de prescrire des antiagrégants plaquettaires. Dans la 
méta-analyse de Hart [17] avec six essais et 3119 patients, seule 
l'étude SPAF t 18 l retrouve un bénéfice de l'aspirine contre un 
placebo pour prévenir les AVC. Dans les FA valvulaires ou non 
valvulaires, associées à un facteur de risque embolique, les AVK 
à doses ajustées (INR > 2) se sont avérés les plus efficaces pour 
réduire l'incidence des AVC ischémiques liés à la FA. t 17 l 

Malgré le bénéfice prouvé d'une anticoagulation efficace dans 
la FA, les complications hémorragiques, la contrainte de la 
surveillance régulière des INR et le risque d'interférence médi- 
camenteuse et alimentaire rendent l'observance du traitement 
délicate. Le ximélagatran, inhibiteur direct de la thrombine, 
semble aussi efficace que les AVK sans nécessité de prise de 
sang, sans interférence médicamenteuse et d'équilibration 
rapide. L'existence d'une cytolyse hépatique dans 6 % des cas 
(sportif III) [19] empêche l'autorisation de mise sur le marché en 
traitement chronique. 



■ Flutter auriculaire 

Le flutter droit commun est caractérisé par un circuit de 
macroréentrée avec un bloc fonctionnel au niveau de la crista 
terminalis, une zone de conduction lente au niveau de l'isthme 
cavotricuspidien et un mouvement dans le sens antihoraire ou 
horaire. Il est curable par ablation par radiofréquence de 
l'isthme cavotricuspidien. Les taux de succès sont aujourd'hui 
supérieurs à 90 % avec des complications rares. Les flutters 
gauches et les flutters cicatriciels (autour d'une cicatrice 
d'atriotomie pour cure de communication interauriculaire par 
exemple) sont plus difficiles à traiter par cette technique. Un 
essai de traitement antiarythmique est possible en première 
intention. On évite de prescrire un antiarythmique de classe IC 
seul, en raison du risque de survenue d'une conduction en 
1/1 du flutter auriculaire avec élargissement des complexes QRS 
par effet fréquence-dépendance de cette classe thérapeutique. Ce 
risque ne survient qu'en cas d'excellente conduction nodale. On 
lui associe donc un freinateur de cette conduction nodale, au 
mieux un bêtabloquant. Le traitement anticoagulant efficace est 
nécessaire avant réduction, comme pour la FA et son maintien 
est légitime si on craint une récidive. 



En cas de récidive, ou en première intention pour certains, le 
meilleur traitement n'est pas médical mais radical par ablation 
par radiofréquence. 

La FA et le flutter auriculaire sont assez fréquemment asso- 
ciés. Plusieurs mécanismes peuvent expliquer cette association : 
substrat arythmogène commun, altérations électrophysiologi- 
ques affectant la longueur d'onde de dépolarisation (produit de 
la période réfractaire et de la vitesse de propagation de l'influx) 
et vulnérabilité atriale. Enfin, les antiarythmiques de classe I et 
III prescrits dans le traitement de la FA peuvent faire émerger un 
flutter. Dans un travail nord-américain récent réalisé par Biblo 
et al. [20] à partir d'une base de données de 17 413 patients de 
plus de 65 ans, hospitalisés pour flutter isolé, sans antécédent 
de FA, qui ont été suivis pendant 8 ans : l'incidence de la FA a 
augmenté au cours du temps avec 45 % de patients ayant 
présenté au moins un épisode de FA en 8 ans. Dans cette étude, 
le risque thromboembolique a été évalué : il est proche du 
groupe contrôle pour les flutters isolés mais comparable à celui 
de la FA pour les formes de passage. L'association possible des 
deux formes d'arythmie doit inciter à une vigilance renforcée 
pour la gestion de la prévention des accidents emboliques. 

En cas de flutter prédominant, l'ablation est légitime et 
apporte un taux de succès élevé. En cas de FA prédominante ou 
de flutter apparaissant sous traitement antiarythmique, l'atti- 
tude est moins tranchée. Quand la FA prédomine, les antiaryth- 
miques de classe IC sont préconisés en première intention. 
Quand la FA se transforme en flutter sous antiarythmique, 
l'ablation endocavitaire est justifiée associée aux antiarythmi- 
ques pour prévenir les accès de FA. Dans certaines situations 
difficiles à gérer avec flutter et FA non contrôlée par antiaryth- 
mique, des stratégies complexes combinant antiarythmiques, 
ablation, voire stimulation peuvent être justifiées. 

■ Tachycardies jonctionnelles 

La tachycardie de Bouveret est une macroréentrée, utilisant 
dans son circuit la jonction nodohisienne. Qu'elles utilisent une 
voie lente intranodale ou une voie accessoire, elles sont plus ou 
moins aisément interrompues par les manœuvres vagales ou 
l'injection de molécules freinant la conduction nodale. L'adé- 
nosine triphosphate en bolus intraveineux a l'effet le plus 
rapide, par interruption brève de la conduction dans le nœud 
auriculoventriculaire. Le vérapamil intraveineux a les mêmes 
effets. 

La place du traitement médical à titre prophylactique des 
récidives est à comparer à l'efficacité du traitement radical par 
radiofréquence. On peut laisser le choix au patient entre les 
deux attitudes, en particulier quand les accès sont rares, ou bien 
tolérés ou faciles à interrompre. 

Quand la tachycardie utilise une voie accessoire avec un 
aspect de préexcitation antérograde sur les tracés en rythme 
sinusal et que la période réfractaire de la voie accessoire est 
courte, il faut proposer une ablation de la voie accessoire pour 
éviter le risque de mort subite en FA par conduction rapide aux 
ventricules. En dehors de ce cas précis, les antiarythmiques 
peuvent être suffisants. On utilise les bêtabloquants ou les 
inhibiteurs calciques dans les réentrées nodales et les antiaryth- 
miques de classe IC dans les réentrées utilisant une voie 
accessoire. Tout échec médicamenteux en monothérapie 
conduira à proposer un traitement radical par ablation. 

■ Arythmies ventriculaires 

Extrasystoles ventriculaires et tachycardies 
ventriculaires non soutenues 

Les extrasystoles ventriculaires (ESV) isolées sur cœur sain ou 
apparemment sain peuvent être négligées. Un traitement 
antiarythmique est proposé si elles sont gênantes. Les tachycar- 
dies ventriculaires (TV) fasciculaires sur cœur sain sont à 
rapprocher de ces ESV bénignes. Elles sont de bon pronostic. 
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Elles sont volontiers non soutenues c'est-à-dire inférieures à 
30 secondes, mais incessantes. On en distingue deux formes, les 
TV infundibulaires retard gauche-axe droit et les TV retard droit- 
axe gauche, sensibles au vérapamil. Une ablation du faisceau 
responsable est le traitement de choix de ce type de TV 

Les ESV retard gauche peuvent révéler une cardiopathie 
arythmogène du ventricule droit. Si le diagnostic est confirmé 
par angioscintigraphie, imagerie à résonance nucléaire ou 
biopsie démontrant l'infiltration fibrograisseuse typique du 
ventricule droit, il faut prescrire des bêtabloquants pour 
prévenir le risque de TV. 

Les ESV sont fréquentes sur cardiopathie ischémique, dilatée 
ou hypertrophique. La décision de traitement antiarythmique 
dépend de leur gravité, au mieux appréhendée par un enregis- 
trement Holter : les ESV polymorphes, répétitives, symptomati- 
ques sont souvent le marqueur d'une déchéance myocardique et 
justifient une prise en charge thérapeutique. La réalisation d'une 
stimulation ventriculaire programmée peut guider la prise en 
charge, en particulier lors du déclenchement d'une TV soutenue 
sous traitement antiarythmique sur cardiopathie ischémique. 

Trouble du rythme ventriculaire 
et cardiopathie ischémique 

À la phase aiguë d'un infarctus du myocarde, l'hyperexcita- 
bilité ventriculaire est fréquente, pouvant aboutir à une fibrilla- 
tion ventriculaire, cause de mort subite préhospitalière. La 
désobstruction de l'artère occluse par angioplastie ou thrombo- 
lyse reste le meilleur garant de stabilité rythmique associée à la 
prescription de bêtabloquants. Une TV soutenue à la phase 
aiguë d'un infarctus peut être réduite par les bêtabloquants 
et/ou la Xylocaïne® intraveineuse. Elle n'a pas de valeur 
pronostique prédictive péjorative. 

Passé la phase aiguë, soit 3 semaines après l'infarctus, la 
survenue d'une TV soutenue constitue un marqueur de risque 
rythmique. Selon la tolérance clinique de cette TV, on réalise un 
choc électrique externe immédiat ou une réduction par stimu- 
lation endocavitaire, ou encore par charge en amiodarone. Le 
recours au traitement intraveineux doit être prudent car les 
antiarythmiques sont, pour la plupart, inotropes négatifs. Les 
bêtabloquants permettent de réduire d'environ un tiers le risque 
de mort subite. [21] L'implantation d'un défibrillateur est 
recommandée en prévention secondaire si l'on a éliminé une 
cause aiguë réversible pouvant expliquer la survenue de la TV, 
en particulier une ischémie résiduelle. 

En l'absence d'événement rythmique documenté, les patients 
à risque au décours d'un infarctus du myocarde sont de mieux 
en mieux cernés : il s'agit des fractions d'éjection (FE) basses, à 
faible variabilité sinusale, présentant une hyperexcitabilité 
ventriculaire importante sur l'enregistrement Holter. L'étude 
MADIT II t 22 l a montré la supériorité du défibrillateur comparé 
au traitement conventionnel chez les patients ayant une 
FE < 30 %, sans tenir compte d'une hyperexcitabilité ventricu- 
laire associée. 

Les études ayant comparé l'efficacité d'un traitement antia- 
rythmique et du défibrillateur, au décours d'un infarctus, tant 
en prévention primaire que secondaire, sont favorables au 
défibrillateur : 

• prévention primaire : MUSTT (FE < 40 %, TV non soutenues, 
bêtabloquant/défibrillateur) ; ^ 

• prévention secondaire, études ayant inclus une majorité de 
cardiopathie ischémique, rescapés de mort subite ou de TV 
symptomatique : CIDS (amiodarone/défibrillateur), t 24 l AVID 
(amiodarone ou sotalol/défibrillateur), ^ CASH (amiodarone, 
métoprolol, propafénone/défibrillateur). t 26 ! 

Le bras propafénone de l'étude CASH a été arrêté prématuré- 
ment pour surmortalité. 

La discussion du traitement antiarythmique, dans le postin- 
farctus, s'adresse donc à des patients dont la FE est conservée ou 
pour qui un défibrillateur n'est pas envisagé du fait d'un âge 
avancé, par exemple. Les études EMIAT t 27 l et CAMIAT, t 28 l 
testant l'amiodarone chez des patients à risque rythmique 
(FE < 40 % ou hyperexcitabilité ventriculaire) au décours d'un 



infarctus, vont dans le sens d'une réduction du risque de 
survenue d'événement rythmique, sans affecter la mortalité 
globale. La méta-analyse ATMA, t 29 l regroupant 13 essais 
d'amiodarone prophylactique dans le postinfarctus et l'insuffi- 
sance cardiaque, obtient une réduction de 13 % de la mortalité 
globale. L'association au traitement bêtabloquant a été analysée 
en sous-groupe pour les essais EMIAT et CAMIAT : 44 % et 60 % 
des patients recevaient les deux traitements respectivement, 
l'association est bénéfique sur la mortalité cardiaque et diminue 
le risque de réinfarctus. 

La prescription des autres antiarythmiques est délicate sur ce 
type de cardiopathie. L'étude CAST, ^ la première, a montré 
l'effet délétère des antiarythmiques de classe IC. Ils permettaient 
de diminuer l'hyperexcitabilité ventriculaire, mais entraînaient 
une surmortalité par effet proarythmique. Les antiarythmiques 
de cette classe sont contre-indiqués dans la cardiopathie 
ischémique. Le d-sotalol chez les patients à haut risque dans le 
postinfarctus (SWORD) ^ a également entraîné une surmortalité 
comparé au groupe contrôle. Le dofétilide [8J et l'azimilide, [7] 
deux autres inhibiteurs spécifiques du canal potassique, sont 
neutres sur la mortalité chez ces patients à haut risque. 

La tendance actuelle est de proposer un défibrillateur aux 
patients à haut risque au décours d'un infarctus. Le traitement 
bêtabloquant ou le dl-sotalol est préconisé à chaque fois qu'il 
n'y a pas de contre-indication et d'autant plus que la fraction 
d'éjection est abaissée. L'amiodarone, antiarythmique puissant, 
surtout associé aux bêtabloquants est une alternative possible au 
défibrillateur, notamment chez des patients âgés ou chez qui la 
récurrence élevée des troubles du rythme s'oppose au bon 
fonctionnement du défibrillateur. Chez les patients implantés, 
elle permet de réduire l'incidence des TV et donc le nombre de 
chocs. 

Trouble du rythme ventriculaire 

et cardiopathie dilatée à coronaires saines 

La mortalité globale dans la cardiomyopathie dilatée non 
ischémique est plus faible que dans la cardiopathie ischémique. 
Les essais n'incluant que des patients à coronaires saines sont 
peu nombreux. Le défibrillateur est indiqué en prévention 
secondaire de TV. Le traitement des patients à risque, avec 
hyperexcitabilité ventriculaire, sans TV soutenue, n'a pas reçu 
de consensus. L'essai AMIOVIRT ^ a comparé l'amiodarone au 
défibrillateur pour des patients à fraction d'éjection < 35 %. Il 
n'a pas mis en évidence de différence de mortalité et de qualité 
de vie. Deux essais de défibrillateur comparés au traitement 
optimal n'ont pas non plus montré de différence de mortalité : 
CAT (2002) P 1 ] et DEFINITE (2003). W II existe cependant une 
réduction de la mortalité rythmique à 2 ans et une diminution 
de la mortalité globale dans le sous-groupe en classe III de la 
NYHA dans l'étude DEFINITE. 

L'étude SCD-HeF t 33 l a évalué l'influence de l'amiodarone et 
du défibrillateur comparée au placebo, sur la mortalité dans une 
population de patients souffrant d'insuffisance cardiaque, 
d'origine ischémique ou non, avec une FE < 35 %. L'amiodarone 
a un effet neutre sur la mortalité, le défibrillateur la réduit de 
23 %. 

Une place à part est à réserver aux TV de branche à branche. 
Elles surviennent volontiers chez des patients non coronariens 
à fonction ventriculaire gauche altérée, avec un intervalle HV 
allongé et des troubles conductifs intraventriculaires non 
spécifiques. L'ablation de la branche droite est le traitement de 
choix de ce type d'arythmie. 

Trouble du rythme ventriculaire 
et cardiomyopathie hypertrophique 

Le principal mécanisme de mort subite dans la CMH est la 
survenue d'une TV ou d'une fibrillation ventriculaire. Toutefois, 
le trouble du rythme le plus fréquent est la FA, favorisée par 
l'hypertrophie auriculaire gauche. La FA est un facteur indépen- 
dant d'insuffisance cardiaque et d'accidents vasculaires céré- 
braux dans cette pathologie. La cardioversion électrique ou 
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chimique est justifiée ainsi qu'une attitude agressive pour le 
maintien en rythme sinusal. Il n'y a pas d'étude comparative de 
l'efficacité des différents antiarythmiques dans la CMH mais 
l'amiodarone semble le plus efficace par extrapolation de son 
efficacité dans d'autres cardiopathies. 

La mort subite dans la CMH touche une minorité de patients 
mais elle peut être le premier symptôme de cette affection. Elle 
est plus fréquente chez l'adolescent et l'adulte jeune entre 30 et 
35 ans, survenant volontiers lors d'exercice modéré ou d'activité 
sédentaire, mais parfois également lors d'exercice violent. La 
CMH est la cause la plus fréquente de mort subite d'origine 
cardiaque du sujet jeune. [34] La stratification du risque de mort 
subite repose sur des données épidémiologiques : antécédent de 
mort subite récupérée, TV soutenue, histoire familiale de mort 
subite prématurée, syncope inexpliquée, épaisseur septale 
supérieure à 30 mm, baisse de la pression artérielle à l'effort ou 
en récupération, salves de TV non soutenues sur un enregistre- 
ment Holter. L'hypertrophie extrême du septum à elle seule ne 
constituerait pas un risque majeur, en particulier chez l'adulte 
d'âge mûr. De même, l'existence d'un gradient intraventriculaire 
gauche, n'a une valeur prédictive positive que de 70 %. 

Un nouveau facteur de risque rythmique est déterminé par le 
type de la mutation responsable de la CMH. Les progrès de la 
génétique ont permis d'authentifier plusieurs gènes mutants. 
Trois mutations sont prépondérantes, portant sur la chaîne 
lourde de la bêtamyosine, sur la protéine C et sur la tropo- 
nine T. Cette dernière mutation a un fort potentiel arythmo- 
gène avec mort subite avant l'âge de 30 ans. La valeur prédictive 
négative de ces facteurs de risque est bonne, assurant un bon 
pronostic à ceux qui n'en sont pas porteurs. Pour les autres, les 
traitements par bêtabloquant, vérapamil et antiarythmique de 
classe IA n'ont pas prouvé leur efficacité pour prévenir la mort 
subite. Le défibrillateur et l'amiodarone, en revanche, permet- 
tent d'améliorer le pronostic vital. Le défibrillateur en préven- 
tion secondaire de TV ou chez les rescapés de mort subite, a été 
sollicité à bon escient dans 11 % des cas par an, dans l'étude 
de Maron. t 34 l En prévention primaire, le taux de chocs appro- 
priés est plus faible : 5 % des cas par an. Plus d'un tiers des 
patients recevaient de l'amiodarone au moment du choc. Les 
recommandations américaines de 2002 proposent le défibrilla- 
teur en classe IIB en prévention primaire et en classe I en 
prévention secondaire. 

Dysplasie ventriculaire droite arythmogène 

Elle se manifeste par des TV à type de retard gauche prenant 
naissance dans le ventricule droit. Le caractère adrénergique du 
déclenchement de ces TV incite à prescrire un traitement 
bêtabloquant et à prohiber les efforts importants. Le recours au 
défibrillateur est indiqué en cas de récidive de TV sous traite- 
ment bêtabloquant bien conduit. Il faut également le proposer 
en cas de TV mal tolérée, de forme biventriculaire, d'antécédent 
de mort subite ou dans la forme du sujet jeune. Le rôle pronos- 
tique de la stimulation ventriculaire programmée n'est pas 
clairement défini. t 35 l 

Maladie génétique arythmogène 

Encore appelées canalopathies, ces cardiopathies ont l'appa- 
rence d'un cœur sain sur les données échocardiographiques et 
coronarographiques. Une mutation d'un gène codant pour le 
canal sodique rapide, un canal potassique ou un récepteur à la 
ryanodine est responsable d'arythmie ventriculaire sévère, 
pouvant engager le pronostic vital. L'ECG peut être anormal 
comme dans le syndrome de Brugada ou le syndrome du QT 
long congénital mais également strictement normal (syndrome 
de Brugada intermittent et TV catécholergiques). 

Il n'y a actuellement pas d'études validées pour reconnaître 
l'utilité du traitement antiarythmique de la classe IA dans le 
syndrome de Brugada. Cependant, certains le prescrivent dans 
les formes asymptomatiques non déclenchables de ce syndrome, 
en particulier dans les formes de l'enfant, en attendant l'âge 
adulte pour proposer un défibrillateur. Le défibrillateur est le 



seul traitement qui a montré son efficacité pour prévenir la 
mort subite des patients symptomatiques et/ou déclenchables 
dans cette maladie. [36] 

Le QT long congénital est défini par un allongement de 
l'intervalle QT de plus de 440 ms. Des anomalies morphologi- 
ques de cet intervalle varient avec le type de mutation : ondes T 
bifides, diphasiques, à base large et montée lente, à fin indéter- 
minée ou T normales mais ST prolongé. Cinq mutations sont 
actuellement connues, localisées sur six chromosomes. Elles 
portent sur un canal potassique à l'exception de LQT3 qui porte 
sur le canal sodique rapide SCN5A. Cette anomalie génétique 
peut être responsable de troubles du rythme sévère à type de 
torsades de pointes. Le risque est corrélé à la longueur de 
l'intervalle QT. La survenue des troubles du rythme graves est 
liée à l'effort dans le LQT1 alors qu'elle est plus fréquente 
pendant le sommeil dans les LQT3. De très nombreux médica- 
ments peuvent aggraver le pronostic en allongeant encore 
l'intervalle QT. Il s'agit, pour ne citer que les médicaments 
cardiologiques, des antiarythmiques de classe IA, du bépridil, de 
l'amiodarone, du sotalol, des diurétiques hypokaliémiants. 

Le traitement vise à prévenir la survenue de torsades de 
pointes. Il faut proscrire tout traitement pouvant prolonger 
l'intervalle QT. Une liste des médicaments à éviter sera fournie 
aux patients. Le traitement repose sur les bêtabloquants à fortes 
doses (à l'exception du sotalol). En cas de récidives de syncopes, 
on peut envisager d'implanter un stimulateur cardiaque pour 
maintenir la fréquence cardiaque à un niveau élevé. Le défi- 
brillateur est également discuté, en association aux bêtablo- 
quants, dans les formes les plus sévères et en cas d'antécédent 
familial de mort subite. Pour les LQT3, un traitement inhibiteur 
des canaux sodiques par les antiarythmiques de classe IB 
pourrait être efficace, tandis que les bêtabloquants seraient 
théoriquement moins appropriés. [37] 

La TV catécholergique se manifeste par des syncopes et des 
morts subites à l'effort, chez l'enfant et l'adulte jeune. [38] 
Quatre différentes mutations du récepteur à la ryanodine ont 
été identifiées. Le diagnostic repose sur l'interrogatoire, sur la 
notion de mort subite familiale à l'effort, sur les données du 
Holter et de l'épreuve d'effort qui enregistrent des ESV et des 
salves polymorphes adrénergiques. Le traitement repose avant 
tout sur les bêtabloquants et la réduction d'activité sportive 
intense. Le recours au défibrillateur est concevable en cas 
d'efficacité insuffisante du traitement bêtabloquant à bonne 
dose. 

Le QT court congénital est une nouvelle anomalie électrique 
sur cœur apparemment sain, se compliquant de syncope et/ou 
de mort subite. Deux mutations différentes ont été identifiées 
sur le canal potassique I Kr HERG, responsables d'une majora- 
tion importante du courant potassique conduisant à une 
réduction hétérogène de la durée du potentiel d'action et des 
périodes réfractaires. [39] Le seul traitement repose actuellement 
sur le défibrillateur avec des difficultés de réglage liées au risque 
de comptage des ondes T, amples et précoces, en tant que 
QRS. t 40 ] 

■ Conclusion 

Le traitement médical des troubles du rythme vise à mainte- 
nir le rythme sinusal et à réduire les symptômes tels que 
palpitations ou syncopes. Le rapport bénéfice-risque doit 
toujours être évalué avant sa mise en route. Une surveillance 
cardiologique doit également être instaurée pour traquer la 
survenue d'un effet délétère non prévisible ou d'un effet 
secondaire. Des thérapeutiques non pharmacologiques sont 
envisageables dans certaines indications, comme l'ablation par 
radiofréquence dans les macroréentrées ou le défibrillateur 
implantable dans les troubles du rythme ventriculaires. Les 
traitements combinés sont parfois utiles : ablation de flutter 
auriculaire et traitement antiarythmique pour prévenir la FA 
pour les patients présentant les deux types d'arythmie, amioda- 
rone ou sotalol associé au défibrillateur pour les TV sur cardio- 
pathies ischémiques, antiarythmique en complément d'une 
ablation des foyers des veines pulmonaires dans la FA rebelle. La 
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sécurité apportée par le défibrillateur implantable dans la 
prévention de la mort subite va pouvoir donner un nouvel essor 
aux essais sur les antiarythmiques comme en témoignent les 
récents résultats de l'étude SHIELD, dont la méthode a été 
publiée [41] et les résultats communiqués lors du congrès de 
rAmerican Heart Association 2004 : comparaison de deux doses 
d'azimilide à un placebo chez des patients appareillés par 
défibrillateur (réduction du nombre de chocs sous azimilide 
comparé à un placebo). 
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